Orphanet Urgencias es una colecciéon destinada a
los médicos de urgencias, en el lugar de la urgencia
r O @e . (SAMU) o en las urgencias hospitalarias.
K Yo urgenCIaS Estas recomendaciones se han elaborado en
e Francia con los Centros de Referencia de
Enfermedades Raras (CRMR), la Sociedad
L. . Francesa de Medicina de Urgencias (SFMU), la
«Buenas praC'[IcaS en casos de urgenCIa» agencia de biomedicina (ABM) y las asociaciones de
pacientes.

Estas recomendaciones son generales. Cada
paciente es Unico, solo el médico puede juzgar su

adaptacion a cada situacion particular.

- Esclerodermia sistémica
Sinénimo: ScS

Definicion:
Enfermedad sistémica autoinmune que asocia:

- una afectacién de la microcirculacién (fenébmeno de Raynaud), con esclerosis cutanea mas
0 menos extensa con reflujo gastroesofagico a menudo grave,

- una afectacion visceral variable entre pacientes,

- produccién de autoanticuerpos: anticuerpos (Ac) anticentrémeros, Ac antitopoisomerasa 1y
de forma menos habitual Ac anti-ARN polimerasa lll.

Las posibles complicaciones son el riesgo de presentar fibrosis pulmonar, hipertensién arterial
pulmonar (HAP), crisis renal aguda, miocardiopatia y afectacion digestiva.

Sobre un trasfondo genético de susceptibilidad, algunos factores ambientales pueden influir en
la aparicién, desarrollo o empeoramiento de la enfermedad. Entre ellos figura la exposicion (a
menudo profesional) a la silice y a los disolventes organicos.

Se trata de una enfermedad genética poligénica. Numerosos estudios han identificado
diferentes factores de susceptibilidad (polimorfismos de IRF5 o STAT4, por ejemplo) que ya se
conocen por contribuir también a la susceptibilidad de otras enfermedades autoinmunes como
el lupus.

Su tratamiento es esencialmente sintomatico: Inhibidores de la bomba de protones si existe
reflujo, calcioantagonistas si aparece fendbmeno de Raynaud, prostaciclinas y bosentan en el
caso de Ulceras digitales, prostaciclinas, antagonistas de la endotelina o inhibidores de la
fosfodiesterasa V en los casos de hipertensién pulmonar, IECAs en las crisis renales e
iInmunosupresores en los casos de fibrosis pulmonar.

Para saber mas:
Ficha Orphanet de la enfermedad: www.orphanet.es

Centros/consultas expertos en el tratamiento de la esclerodermia sistémica recogidos en
Orphanet: www.orphanet.es
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Ficha de regulacion para el SAMU
(Servicio de Asistencia Médica de Urgencias)

Enfermedad autoinmune que asocia: fendmeno de Raynaud, esclerosis cutanea y reflujo
gastroesofagico grave junto con al menos una afectacion visceral.

Hipertension arterial maligna, descompensacion cardiaca (en HAP o en los pacientes con
miocardiopatia esclerodérmica), insuficiencia respiratoria (en fibrosis pulmonar o HAP grave) y
hemorragia digestiva alta.

Sindrome de Raynaud: calcioantagonistas,

Ulcera o necrosis digital: iloprost (antiagregantes plaquetarios),

Cardiopatia o hipertension pulmonar: IECAs, diuréticos, digitalicos, dietas pobres en sal,
Sindrome pseudooclusivo: octeotrido, eritromicina,

Fibrosis pulmonar, afectacion muscular: inmunosupresores,

Fibrosis pulmonar: fisioterapia respiratoria,

Hipertension pulmonar: sildenafilo, tadalafilo, bosentan, ambrisentan, epoprostenol 1V,
treprostinil subcutaneo, iloprost en forma de aerosol,

Analgésicos.

Descompensacion de una hipertension pulmonar secundaria a un esfuerzo fisico, a la
altitud, a un exceso de sal o a la toma de antiinflamatorios.

Riesgo de isquemia miocardica focal, alteraciones del ritmo o de la conduccion en pacientes
con fibrosis miocardica sin coronariopatia.

Via venosa dificil (piel dura, venas fibrosas),

Paciente frecuentemente afectado por el dolor,
Electrocardiograma indicado en la evaluacion inicial del paciente,
Tira reactiva de orina: existencia y gravedad de una crisis renal,

Analitica: potasio, hemoglobina, troponina, gasometria para evaluar la repercusion de la
ScS y su destino en una unidad de cuidados intensivos,

Contraindicacion de los nitratos o analogos si el paciente se encuentra en tratamiento con
inhibidores de la fosfodiesterasa V (sildenafilo, tadalafilo, etc.),

Los pacientes tratados con iloprost presentan un mayor riesgo de hemorragias,
Los antiagregantes deben ajustarse en funcion de la etiologia y del riesgo isquémico,
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- Precaucion para la anestesia general en la eleccion del modo y de los parametros de
ventilacion invasiva 0 no invasiva segun la afectacion sistémica, especialmente en los casos
de patologia pulmonar o cardiaca,

- Las aminas vasopresoras estan limitadas al tratamiento de la urgencia vital ya que
aumentan la vasoconstriccion periférica, de forma especial en los dedos,

- Riesgo de intubacion dificil: limitacion de la apertura bucal, reflujo gastroesfagico grave.

Guias de urgencias de Orphanet: www.orphanet.es
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http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Disease_Emergency.php?lng=ES

Ficha para las urgencias hospitalarias

Las situaciones de emergencia en los pacientes con esclerodermia sistémica son poco
frecuentes y se debe realizar la misma evaluacion y tratamiento que el especificado en la ficha
de cuidados médicos durante el transporte pre hospitalario.

La monitorizacidn es sistemética, continua o a intervalos regulares evaluando:
- el nivel de consciencia,

- la presion arterial sistolica y diastolica,

- lafrecuencia cardiaca y respiratoria,

- la saturacion mediante pulsioximetria continua capilar,

- latemperatura,

- es aconsejable evaluar la diuresis.

La fisiopatologia global de la esclerodermia hace constantes ciertas consideraciones del
tratamiento de estos pacientes:

- oxigenoterapia con el objetivo de alcanzar una saturacion capilar mayor del 98%,

- valorar la ventilacion no invasiva o invasiva (especialmente complicada) adaptada segun el
paciente; evitar la hipoventilacidn, la sobrepresion intratoracica, la acidosis, la anemia, la
hipotermia, el estrés y el dolor.

Pueden ocurrir cuatro situaciones principales:

- Situacion de urgencia 1: Hipertensiéon arterial (HTA) maligna en el contexto de una
crisis renal

- Situacion de urgencia 2: Insuficiencia cardiaca derecha en la hipertensién pulmonar
- Situacion de urgencia 3: Insuficiencia respiratoria en la fibrosis pulmonar
- Situacion de urgencia 4: Hemorragia digestiva

Otras situaciones que pueden darse en urgencias:
- Descompensacion de una miocardiopatia esclerodérmica
- Problemas de motilidad digestiva/suboclusion intestinal
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» Situacion de urgencia 1: HTA maligna en el contexto de una crisis renal aguda

La crisis renal esclerodérmica es una complicacion que afecta en especial a los pacientes
con esclerodermia cutdnea difusa de reciente diagnostico (< de 5 afios) y de progreso
rapido.

Asocia una hipertension arterial de novo junto a un aumento de la creatinina.

La presencia de anticuerpos anti-ARN polimerasa Ill supone un riesgo mayor de padecer
una crisis renal.

Consiste en un cuadro de HTA maligna con presencia de hemorragias y exudados en el
fondo de ojo.

Habitualmente el diagnostico es sencillo (tabla 1) y hay que sospecharlo ante la presencia
de una HTA importante de rapida instauracion acompafiada de cefaleas, problemas
visuales, a veces convulsiones, fallo cardiaco, derrame pericardico, anemia hemolitica
microangiopatica con esquistocitos, trombopenia con insuficiencia renal oligurica y de rapida
evolucion. A veces se puede presentar también hematuria microscoépica, proteinuria y cifras
de renina plasmatica muy elevadas. Esta tabla puede estar incompleta.

Atencioén

Toda HTA de novo y toda insuficiencia renal aguda en un paciente con esclerodermia nos
debe hacer sospechar de una crisis renal esclerodérmica

En los casos de HTA maligna en el seno de una crisis renal, se pueden presentar
inicialmente  episodios graves de sintomatologia neurolégica (convulsiones) 'y
cardiorrespiratorios (riesgo de edema agudo de pulmén (EAP)).

Alrededor del 10% de las crisis renales esclerodérmicas son normotensivas y de dificil
diagndstico (tabla 2).
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1. Medidas diagnésticas en urgencias:

= Criterios formales de evaluacién de la crisis renal esclerodérmica:

Tabla 1: Criterios diagndésticos de la crisis renal esclerodérmica (1)

HTA de novo segun los siguientes criterios:

Presion arterial sistolica = 140 mmHg

Presion arterial diastolica = 90 mmHg

Aumento de la presion arterial sistdlica basal de 30 mmHg o0 mas
Aumento de la presion arterial diastolica basal de 20 mmHg o mas

Y uno de los cinco criterios siguientes:

Aumento de la creatinina en mas del 50% en relacion a su valor basal

o creatinina = 120% del limite superior de la normalidad del laboratorio

Proteinuria en tira reactiva de orina = 2 cruces

Hematuria en tira reactiva de orina = 2 cruces o al menos 10 gldbulos rojos por campo
Trombopenia estrictamente < 100.000 unidades por mm?®

Hemdlisis segun los criterios siguientes: esquistocitosis o hiperreticulocitosis

Tabla 2: Definicion de la crisis renal esclerodérmica normotensiva (1)

Crisis renal esclerodérmica normotensiva;:

Aumento de la creatinina en mas del 50% en relacion a su valor basal
o creatinina > 120% del limite superior de la normalidad del laboratorio

Y uno de los cinco criterios siguientes:

Proteinuria en tira reactiva de orina > 2 cruces

Hematuria en tira reactiva de orina > 2 cruces o al menos 10 glébulos rojos por campo
Trombopenia estrictamente < 100.000 plaquetas por mm3

Hemolisis segun los criterios siguientes: esquistocitosis o hiperreticulocitosis

Biopsia renal compatible con una crisis renal esclerodérmica (presencia de signos de
microangiopatia)

= Evaluar la gravedad

Hipertension arterial maligna con complicaciones neuroldgicas,
Hiperpotasemia grave en el contexto de insuficiencia renal aguda.
Sobrecarga hidrica que requiera dialisis de urgencia.

Insuficiencia respiratoria grave que puede requerir ventilacion invasiva o no.

= Exploraciones en urgencias:
- Tira reactiva de orina,
- Electrocardiograma de 12 derivaciones como minimo,
- Hemograma con tasa de esquistocitos, plaquetas, creatinina y potasio.
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2. Medidas terapéuticas inmediatas (Esquema 1)
= Tratamiento sintomético:

Tratamiento de la hiperpotasemia, dialisis si fuera necesario.

= Tratamientos especificos:

Remitir a los especialistas de referencia o consultar a los centros de referencia
regionales o nacionales de enfermedades raras (0 centros con experiencia).

Esquema 1: Criterios diagnosticos de la crisis renal esclerodérmica aguda (2)

Esclerodermia sistémica difusa precoz.
Hipertension arterial (presion arterial diastolica > 100).

\

Iniciar tratamiento con captopril a dosis de 6,25 a 12,5 mg cada 8 horas,
posteriormente aumentar hasta 50 mg 3 veces al dia

Para conseguir el objetivo de mantener presion arterial sistolica < 120
mmHg y presioén arterial diastélica < 80 mmHg.

{

En caso de no conseguir los objetivos de control tensional a las 72
horas, continuar tratamiento con IECAs

y afiadir un calcioantagonista IV (por ejemplo, nicardipina).
2

Si no se consiguen los objetivos con dosis maxima de nicardipina:
continuar tratamiento con IECAs

y calcioantagonista y afiadir un alfa-beta-bloqueante parenteral.
2
Insuficiencia renal: didlisis precoz.
2
Continuar IECAs, mantener presion arterial normal (120 / 70-80).

\

En el caso de mejoria de la funcion renal, suspender la dialisis.

Si no se puede suspender la didlisis, se puede plantear el trasplante
renal en 2 afnos.
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» Situacion de urgencia 2: Insuficiencia cardiaca derecha en pacientes con
hipertension pulmonar (HAP)

La disnea es el sintoma principal y se presenta generalmente de forma progresiva e
insidiosa.

A veces, la hipertension pulmonar aparece de forma brusca y debido a un esfuerzo (posible
sincope de esfuerzo), en ocasiones debido a estancias a gran altitud o por la toma de
tratamiento antiinflamatorio. Puede tratarse de una disnea clase IV con signos de
insuficiencia cardiaca derecha.

En los casos de insuficiencia cardiaca derecha en la hipertensién pulmonar, el cuadro
clinico es claro y asocia: edemas en las extremidades inferiores, hepatalgia, y reflujo
hepatoyugular en un paciente con HAP conocida. Riesgo de fallo cardiaco y sincope. Si no
es de inicio, la evolucion puede ser subaguda con aparicion de shock cardiogénico o
alteraciones del nivel de consciencia.

1. Medidas diagndésticas en urgencias:

= Elementos de diagndstico clinico:

- Signos clinicos de insuficiencia cardiaca derecha en un paciente con HAP de
base conocida y en tratamiento.

- Lainsuficiencia cardiaca derecha, a veces puede ser indicadora de la HAP.

= Evaluar la gravedad:
- Signos de insuficiencia respiratoria, hipoxia, sincope, angina funcional.
- Niveles del péptido natriurético B: BNP o NT pro BNP

» Exploraciones en urgencias:

- Si el paciente no ha sido diagnosticado de HAP, se puede sospechar mediante
la realizacion de una ecocardiografia que revela una dilatacion de cavidades
derechas asi como una presion arterial pulmonar (PAP) elevada sin signos de
tromboembolismo pulmonar (HAP post-embdlica).

Atencidn

En este contexto, el angioTAC permite diagnosticar la enfermedad
tromboembdlica (ETE). Es obligatorio utilizar un producto de contraste
hipoosmolar en inyeccidon lenta debido al riesgo de parada cardiaca en casos
de PAP muy elevada.

Dentro de una evaluacion integral y exhaustiva del paciente, pero fuera del
contexto de la urgencia, el cateterismo derecho es necesario para confirmar el
diagnéstico y orientar al paciente al tratamiento mas adaptado a su grupo de
gravedad (clasificacion de la Organizacion Mundial de la Salud).

- Si la hipertensién pulmonar ya se conoce, la ecocardiografia puede evaluar
los signos de gravedad inmediatos. No se indica la realizacion de cateterismo
cardiaco derecho en urgencias.
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2. Medidas terapéuticas inmediatas:

= Tratamiento sintomatico:

Evitar que el paciente realice esfuerzos o todas aquellas situaciones susceptibles
de aumentar el gasto cardiaco (existe tolerancia al aumento de la postcarga pero
la limitacion del gasto por la precarga no puede amortiguar las variaciones en el
retorno venoso) o a la inversa en los casos de hipovolemia ya que pueden
incrementar o ser causa de isquemia coronaria.

Oxigenoterapia necesaria para mantener saturacion de oxigeno por pulsioximetria
superior al 95%.

Asegurarse de que la hipertension pulmonar sea conocida y esté bien tratada y de
gue no se produzcan ceses bruscos del tratamiento.

La ecografia de la vena cava permite evaluar la indicacion de diuréticos a altas
dosis (2mg/kg) y de los objetivos de relleno vascular.

Tratamiento preventivo con heparina de bajo peso molecular para prevenir la
enfermedad tromboembdlica, aunque el beneficio de la hipocoagulabilidad en la
hipertension pulmonar asociada a la esclerodermia es controvertido y por otra
parte, las telangiectasias aumentan el riesgo de hemorragia.

Tras la atencion en urgencias, debera valorarse un tratamiento especifico para la
hipertension pulmonar: remitir al paciente a un centro de referencia o con
experiencia en el tratamiento de la hipertension pulmonar.

= Tratamientos especificos:

Aminas vasoactivas en los casos de fallo cardiaco o bajos volumenes de llenado.
Remitir a un centro de referencia o con experiencia.

Riesgo bajo o intermedio.

(Disnea de clase funcional II-11l segun la clasificacion funcional de cardiopatias de
la New York Heart Association (NYHA)

Monoterapia inicial,
Tratamiento inicial oral combinado.

Riesgo elevado

(Disnea de clase funcional IV de la NYHA)

Tratamiento combinado inicial que incluya las prostaciclinas 1V.

Si no hay respuesta: doble o tripe tratamiento combinado secuencial.

En casos de extrema urgencia, valorar el trasplante pulmonar.
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» Situacion de urgencia 3: Sindrome de distrés respiratorio agudo (SDRA) en
pacientes con fibrosis pulmonar

Prioridad en urgencias a la oxigenoterapia e incluso a la ventilacion y la intubacion.

En los casos de pacientes recién diagnosticados, con hipertension pulmonar de base y sin
tratamiento hay que ser muy cuidadosos y asegurar que el tratamiento sigue las directrices
de la situacion de urgencia 2 con respecto al abordaje de ventilacion.

1. Medidas diagnosticas en urgencias:

= Elementos de diagndstico clinico:
Empeoramiento de la disnea en fibrosis pulmonar conocida, cianosis.

= Evaluar la gravedad
Disminucion del nivel de consciencia, pausas de apnea.

En caso de empeoramiento respiratorio rapido en un paciente con esclerodermia y
fibrosis pulmonar de base, es necesario buscar:

- Sobreinfeccion respiratoria,
- Tromboembolismo pulmonar,
- Aparicion de hipertension pulmonar grave sobre una fibrosis pulmonar,

- Sino hay signos de tromboembolismo, sobreinfeccion o hipertension pulmonar, se
debe valorar la posibilidad de una exacerbacion de la fibrosis pulmonar con un
sindrome de distrés respiratorio agudo (SRDA).

» Exploraciones en urgencias:

Es habitual realizar una evaluacion mediante gasometria o radiologia con TAC
toracico (mayor o menor inyeccién) en el contexto de las recomendaciones que se
han descrito previamente para investigar la etiologia de los procesos respiratorios.

2. Medidas terapéuticas inmediatas:

» Tratamiento sintomético:
- Oxigenoterapia, valorar ventilacion e intubacion,
- Fisioterapia respiratoria,
- Antibioterapia.

= Tratamientos especificos:
- Remitir al paciente a especialistas de un centro de referencia de enfermedades
raras o0 a un centro con experiencia.

- No hay un tratamiento especifico en urgencias. Estabilizacién de los sintomas y
valoracion de la gravedad de los sintomas de esclerodermia.

- Si se produce una situacion de exacerbacion aguda de la fibrosis pulmonar con
SDRA: considerar corticoterapia a altas dosis tras consultar con un centro de
referencia o con experiencia en esclerodermia.
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» Situacion de urgencia 4: hemorragia digestiva

Provocada por Ulceras esofagicas, telangiectasias gastricas, duodenales o incluso de
intestino grueso o delgado.

1. Medidas diagnosticas en urgencias:

= Elementos de diagndstico clinico:
Anemia en el contexto de hemorragia digestiva.

= Evaluar la gravedad
- Estado hemodinamico,

- Criterio de gravedad: estdbmago "en sandia" evaluado mediante endoscopia
digestiva alta.

= Exploraciones en urgencias:
- Hemograma, bioquimica, estudio pre-transfusional,

- Gastroscopia en urgencias: confirma el diagnostico y permite el tratamiento,
- Sintomético (laser si telangiectasias).

2. Medidas terapéuticas inmediatas:

» Tratamiento sintomatico:
- Transfusion sanguinea si se considera necesario,

- Ingreso en la unidad de cuidados intensivos,
- Hierro intravenoso.

» Tratamientos especificos:
- Tratamiento hemostatico con laser,

- Reseccion antral quirdrgica (en los casos de hemorragia graves por estbmago “en
sandia”).
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» Situacion de urgencia 5. Descompensacion de wuna miocardiopatia
esclerodérmica

Afectacion pericardica, miocardica u ocasionalmente endocardica.

- Generalmente, es secundaria a una hipertension pulmonar o a una HAP secundaria a
una fibrosis pulmonar y que es el origen de una dilatacién progresiva de las cavidades
derechas que termina, a veces, en un cuadro de insuficiencia cardiaca derecha.

- A veces de inicio explosivo, especifico de la esclerodermia, y a menudo poco
sintomético. Normalmente no hay afectacion del arbol coronario pero la reserva
coronaria estad disminuida con una incapacidad funcional de la microcirculacion para
adaptarse al aumento del gasto cardiaco que provoca isquemia miocardica y riesgo de
alteraciones agudas de la conduccion y del ritmo.

1. Medidas diagndsticas en urgencias:

» Elementos de diagndstico clinico:
La clinica es variable:

Ausencia de sintomas o cuadros de dolor toracico sobre coronarias sanas.
Aparicion de alteraciones del ritmo y de la conduccion,

Cuando la fibrosis miocardica afecta a las cavidades izquierdas se produce una
alteracion frecuente de la funcion diastélica ventricular con funcion sistélica
conservada durante mucho tiempo,

Niveles del péptido natriurético B: BNP/NT pro BNP.

= Evaluar la gravedad

Disnea de clase funcional IV segun la NYHA,
Cianosis,
Insuficiencia cardiaca derecha o izquierda,

Buscar alteraciones del ritmo ventricular o problemas de la conduccion (riesgo de
muerte subita).

» Exploraciones en urgencias:

ECG,

Ecocardiografia,

Niveles del péptido natriurético B: BNP o NT pro BNP,
Medicion de troponinas,

Angiografia coronaria, segun el cuadro clinico, que puede ser normal: la
afectacion cardiaca de la esclerodermia es habitualmente microvascular.
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2.

Medidas terapéuticas inmediatas:

=  Monitorizacioén:

ECG continuos o seriados: riesgo importante de trastornos del ritmo cardiaco.
Vigilancia continua de la frecuencia cardiaca con monitorizacién y alarma de pantalla.

» Tratamiento sintomatico:
Medidas habituales: dieta pobre en sal, IECAS, diuréticos, digitalicos.

Los calcioantagonistas de la familia de las dihidropiridinas pueden mejorar la
perfusion miocardica.

= Tratamientos especificos:
Remitir al paciente a los especialistas de los centros de referencia de enfermedades
raras 0 con experiencia para realizar un estudio de los problemas potenciales que
puede presentar el paciente.

» Situacidon de urgencia 6: Problemas de motilidad digestiva

La expresion clinica depende del nivel de la afectacion:

Esofago (75-90% de los pacientes): pirosis, disfagia, esofagitis péptica,

Estomago (50% de los pacientes): sensacién de saciedad precoz, nauseas, vomitos,
gases,

Intestino delgado (40-70% de los pacientes): diarrea, estreflimiento, distension
abdominal, sindrome de malabsorcion, sobrecrecimiento bacteriano, sindrome
pseudoobstructivo,

Colon (20-50% de los pacientes): distension, estrefiimiento, sindrome pseudo-
obstructivo.

1. Medidas diagndésticas en urgencias:

= Elementos de diagndstico clinico:
Oclusion o suboclusion intestinal.

= Evaluar la gravedad
Complicaciones: fecaloma, perforacién, volvulo, colestasis, isquemia mesentérica.

= Exploraciones en urgencias:
La radiografia abdominal permite buscar signos de oclusién intestinal pero el TAC
abdominal proporciona mas informacion.
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2. Medidas terapéuticas inmediatas:

Monitorizacién:

Vigilar el transito intestinal. Atencion a la aparicion de diarreas en pacientes con
estrefiimiento cronico, asegurarse de la ausencia de un fecaloma obstructivo.

Tratamiento sintomatico:

Atencion
Eliminar la obstruccion secundaria a un fecaloma.

En los casos de sindrome pseudoobstructivo o estrefiimiento pertinaz con distension
abdominal:octeétrido (dosis recomendada de 50 a 100 pg/dia) puede dar buenos
resultados.

Si afectacion coldnica: hospitalizacion (a veces prolongada), extraccion manual en los
casos de fecaloma obstructivo, uso de laxantes y lavativas en asociacion con un
régimen rico en fibra.

Las complicaciones graves son secundarias a una perforacion estercoral, vélvulo,
dilatacion de colon o incluso infarto intestinal.

Los farmacos procinéticos son poco eficaces.

Tratamientos especificos:

Remitir al paciente a los especialistas de los centros de referencia de enfermedades
raras autoinmunes o con experiencia para realizar estudios de las afectaciones
viscerales que puede presentar el paciente.

» Transporte desde el domicilio hacia el servicio de urgencias.

= ;Adobnde trasladar?

El servicio de transporte medicalizado prehospitalario (SAMU) es muy util para
orientar al paciente al centro de destino segun la gravedad y/o la patologia
descompensada (unidad de cuidados intensivos, reanimacion, cuidados intensivos de
cardiologia, gastroenterologia, servicio de urgencias) para un tratamiento 6ptimo sin
necesidad de un trasporte secundario posterior.

Puede ser necesaria la estabilizaciéon hemodindmica en un hospital cercano antes de
realizar el trasporte secundario en los casos en los que el centro de referencia se
encuentre a distancia.

Al servicio de urgencias del centro de referencia de enfermedades raras o con
experiencia de forma directa segun acuerdo previo entre los médicos responsables.

En casos de crisis renal, a un servicio de reanimacion.

En los casos de hipertension pulmonar descompensada, a la unidad de reanimacién
o cuidados intensivos de cardiologia.

En el caso de hemorragia digestiva alta, a un servicio de cuidados intensivos de
digestivo.

En el caso de hipoxia grave, a un servicio de cuidados intensivos respiratorios.
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= ;Cbmo trasladar?

- En ambulancia no medicalizada o transporte medicalizado (SAMU) segun la
gravedad.

» Orientacion en el transcurso de la situacion de urgencia

= ;Adobnde trasladar?
- Medicina interna, cirugia, cuidados intensivos o reanimacién segun la gravedad.

= ;Como trasladar?

- En ambulancia no medicalizada o transporte medicalizado (SAMU) segun la
gravedad,

- Dentro del hospital: transporte simple con o sin médico acompafiante.

- No parar nunca de forma brusca el tratamiento de la hipertensién pulmonar (sildenafilo,
tadalafilo, bosentan, ambrisentan, epoprostenol IV, treprostinil subcutaneo, iloprost en forma
de aerosol): riesgo de descompensacion cardiaca.

- Los pacientes tratados con inhibidores de la fosfodiesterasa V (sildenafilo, tadalafilo) para la
HAP: riesgo aumentado de shock hipovolémico si el paciente se encuentra en tratamiento
con nitratos o similares.

- La afectacion sistémica, especialmente la pulmonar o la cardiaca, hacen que las
indicaciones para realizar anestesia general estén limitadas y requieren de una importante
vigilancia del modo y de los parametros de la ventilacion invasiva o no invasiva.

- Las indicaciones para la realizacion de un procedimiento con anestesia general deben ser
valoradas y preparadas para las situaciones que se pudieran producir.

- Enlos casos en los que se recomienda el uso de anestesia general, se debe dar prioridad a
alternativas con anestesia loco-regional o neuroleptoanalgesia.

- En el caso en el que el paciente se encuentre en tratamiento con inhibidores de la
fosfodiesterasa V (sildefanilo, tadalafilo), existe una contraindicacion estricta del uso de
nitratos o derivados debido al riesgo elevado de shock hipovolémico.

- Evitar las aminas vasoactivas ya que aumentan el riesgo de vasoconstriccién distal y de
necrosis digital.

- Vigilar estrechamente al paciente en la sala de despertar: cuando el paciente se extuba, la
presencia de reflujo gastroesfagico constituye un riesgo durante el despertar.

Para mas informacion ver referencia 4
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- Proteccion de la via area superior mediante intubacion orotraqueal — Tener cuidado con la
posible limitacion de la apertura de la boca. Anticiparse a los problemas de una intubacion
dificil: diametro menor de la sonda, mascara laringea, combitube...

- En reanimacion, con un paciente no intubado y en el momento de reintroducir la
alimentacion oral:

- Prevenir el reflujo gastroesofagico debido al aumento del riesgo de neumonia por
aspiracion.

- Si el reflujo es importante, elevar el cabecero de la cama mediante dos bloques de
madera de 10 cm o el uso de un plano inclinado bajo el colchon.

Los pacientes con esclerodermia a veces pueden presentar dificultades para realizar una
venopuncion (forma cutanea difusa) y es necesario adaptar las agujas, catéteres y el
instrumental a su piel mas dura y a las venas fibrosas que se desplazan. Es necesario
preguntarse en todo momento si la extraccion es realmente necesaria para intentar disminuir en
la medida de lo posible el nimero de venopunciones y la cantidad de sangre a extraer. Si el
abordaje venoso es dificil (piel dura, venas fibrosas): es recomendable la colocacién de un
reservorio.

Es aconsejable evitar la exposicion al frio: manta de calor en la sala quirdrgica, autorizar el uso
de guantes y de calcetines, calefaccion en la ambulancia, ambiente caldeado, evitar la espera
en una sala con aire acondicionado.

Evitar el reflujo gastroesofagico: transporte en ambulancia en sedestacion cuando sea posible,
uso de una segunda almohada, elevacion del cabecero mediante bloques de madera en las
patas de 10 cm o uso de un plano inclinado bajo el colchdn, alimentacion adaptada, etc.

En los pacientes con afectacion de las manos por Ulceras o necrosis, las curas son muy
especificas y el dolor puede ser considerable, lo que hace necesario anticiparse al momento
mediante una correcta analgesia o una sedacion leve.

Tomar en consideracion el dolor de la mayoria de los pacientes con esclerodermia: dolor
muscular, articular o generalizado sin razén aparente (a menudo tratados con diferentes
analgésicos o derivados morfinicos si lo necesitan)

Tener en cuenta la astenia importante que puede presentar un afectado de esclerodermia.
Valorar en el transcurso de la hospitalizacion:

- En casos de hipertensién pulmonar, la vacunacion antigripal y antineumocadcica, consejo
dietético para evitar el sobrepeso,

- Valorar el apoyo psicolégico y la educacién terapéutica del paciente y de su cuidador.
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Con los conocimientos actuales, puede ser posible la donacion de ciertos érganos y tejidos
segun la evaluacién de cada caso.

» Riesgo de transmision de la enfermedad

La enfermedad esta relacionada con una reaccién autoinmune pero no se conocen los factores
desencadenantes por lo que no es posible definir el riesgo de transmisién ya que no existe
literatura médica concluyente. Los riesgos estan relacionados principalmente con el tipo de
esclerodermia que padece el donante y al desconocimiento de la extension exacta de su
enfermedad.

Los riesgos relacionados con el tratamiento por corticoides e inmunosupresores cronicos
(ciclofosfamida, metotrexato, micofenolato, mofetil, azatioprina, etc.) se basan en la disminucién
de la respuesta inmune del donante a algunas enfermedades infecciosas transmisibles (agudas
0 no), con riesgo de que los estudios serolégicos puedan ser falsamente negativos con
reacciones retardadas o débiles de diagnéstico dificil. La solucion consiste en el estudio
mediante técnicas de deteccién de genoma viral.

» Donacion de 6érganos, segun su forma clinica

- Esclerodermia localizada (o forma cutanea pura simple) bien documentada: no hay
contraindicacion para la donacién de 6rganos.

- Esclerodermia cutanea limitada: no existe contraindicacién para la donacién de higado y
pancreas. Para el resto de 6rganos, es recomendable una evaluacion cuidadosa. La
evolucion de la enfermedad es bastante favorable. En algunos casos, puede aparecer
una hipertension o una fibrosis pulmonar grave. Es importante no subestimar la
posibilidad de la afectacién renal, por lo que la donacién renal no es posible.

- El sindrome de Crest puede también, al igual que la forma previamente descrita,
asociarse a afectacion visceral por lo que la donacién de 6rganos esta contraindicada.

- Esclerodermia cutdnea difusa generalizada: la aceptacion para la donacion de 6érganos
debe ser méas cuidadosa; se puede considerar la donacion hepatica y pancreatica.

- Algunos estudios han demostrado, que incluso en los pacientes asintomaticos, hasta el
69% de los corazones y el 50% de los rifiones estan afectados (a menudo se aconseja
realizar una biopsia previa al trasplante). La afectacibn pulmonar es muy frecuente
(esencialmente fibrosis y de forma mucho menos frecuente hipertensiéon pulmonar) y
contraindica la donacion. El riesgo de aspiracion durante la intubacion es importante en
los casos de afectacion esoféagica y contraindica la donacién al igual que lo hacen la
afectacion microvascular que es constante en las formas graves.

La decision del trasplante compete a la evaluacion del equipo en base al riesgo del receptor en
relacion al beneficio esperado (riesgo/beneficio).
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» Donacion de tejidos

La guia europea contraindica la donacion de hueso y piel de los pacientes con esclerodermia
sistémica. En las formas generalizadas sistémicas, seria razonable, de igual manera, la
contraindicacion de la donacion de vasos sanguineos y valvulas cardiacas. En la decision se
deben evaluar los riesgos propios del uso del tratamiento crénico de estos pacientes.

Es posible la donacion de corneas en las formas localizadas (cutanea pura) de la
esclerodermia; en los casos de formas sistémicas, en los que se ha descrito una asociacion
con el sindrome de Gougerot-Sjogren, seria recomendable contraindicar la donacion sin un
estudio oftalmolégico previo.

Organizacion Nacional de Trasplantes

C/ Sinesio Delgado 6-8, Pabellén 3, 28029 Madrid
- Teléfono: 917 278 699

- Fax: 912 104 006

- Correo electronico a: ont@msssi.es

- Web ONT: www.ont.es

Centros/consultas expertos en el tratamiento de la esclerodermia sistémica
recogidos en Orphanet: www.orphanet.es

- Steen VD, Mayes MD, Merkel PA. Assessment of kidney involvement. Clin Exp Rheumatol
2003; 21:529-31.

- Haute autorité de santé. www.has-sante.fr - Dernier accés le 31/01/2017.

- Lau EM, Tamura Y, McGoon MD, Sitbon O. The 2015 ESC/ERS Guidelines for the

diagnosis and treatment of pulmonary hypertension: a practical chronicle of progress. Eur
Respir J. 2015; 46:879-82.

- Orphananesthesia: Anaesthesia recommendations for patients suffering from Systemic
sclerosis www.orphananesthesia.eu.
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Este documento es una traduccidon de las recomendaciones elaboradas por:

Prof. Eric Hachulla:

Centre national de référence des maladies auto-immunes et systémiques rares, service de
meédecine interne, Hbpital Huriez, Université de Lille, 59037 Lille, cedex.

En colaboraciéon con:

- La Société francaise de médecine d'urgence (SFMU)

Dr. Gilles Bagou: Anestesista-reanimador de urgencias SAMU-69, centre hospitalier
Universitaire de Lyon.

Dr. Olivier Ganansia: Commission des référentiels de la SFMU, jefe del servicio de urgencias,
Groupe hospitalier Paris Saint-Joseph, 75014 Paris.

Dr. Hugues Lefort: Médico de urgencias, Servicio médico de urgencias, Brigada de bomberos
de Paris, 1 place Jules Renard, 75017 Paris.

Dr. Christophe Leroy: Médico de urgencias - Hopital Louis Mourier - 92700 - Colombes.

- L’Agence de biomédecine (ABM):
Doctores Francine Meckert y Olivier Huot: Servicio de regulacion y de apoyo de la ABM.

- L’association de patients:

ASF: Association des Sclérodermiques de France. Revisor: Laurence Schuller,
vicepresidente.

http://www.association-sclerodermie.fr/

2 Boulevard Lafayette - 839000 AUXERRE

0820 620 615

Email: info@association-sclerodermie.fr

Fecha de realizacion de la version francesa: 29/03/2017

Algunos de los procedimientos mencionados, en particular los tratamientos con medicamentos,
pueden no estar validados en el pais donde usted practica.
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Traduccioén al castellano:

- Dr. Victor Marquina Arribas - Médico adjunto del Servicio de Urgencias. Hospital General
Universitario de Alicante - cellobach2002@hotmail.com

Validacion de la traduccion:

- Dr. Manuel Santamaria Ossorio — Servicio de Inmunologia del Hospital Universitario Reina
Sofia, Cérdoba

Fecha de la traduccion y adaptacion al castellano: diciembre de 2017

Este documento de Orphanet forma parte de la accion conjunta 677024 RD-ACTION que ha recibido una financiacién del programa de salud
de la Unién Europea (2014-2020).

El contenido de este informe de Orphanet representa Unicamente las opiniones del autor, y es Unicamente de su responsabilidad.
No puede considerarse que refleje la posicion de la Comision europea y/o de la Agencia ejecutiva de los consumidores, de la salud, de la
agricultura y de la alimentacion o de cualquier otro organismo de la Unién Europea. La Comisién europea y la Agencia declinan cualquier
responsabilidad por el uso que pueda hacerse de las informaciones que contiene.
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